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STRESZCZENIE

Cel. Praca ma na celu przedstawienie roli neuropsychologa w opiece nad pacjentem z chorobq Huntingtona (HD), profilu zaburzen
poznawczych w tej chorobie, jak rowniez wskazowek przydatnych w planowaniu i interpretacji badan neuropsychologicznych oraz zajeé
psychoedukacyjnych.

Poglgdy. Do glownych zadan neuropsychologa zajmujqcego si¢ HD nalezg diagnoza neuropsychologiczna osob z HD (w stadium
przedklinicznym oraz klinicznym) oraz psychoedukacja skierowana gtownie do opiekunow 0sob chorych. Proces otepienny, tradycyjnie
uznawany za podkorowy, jest w HD nieunikniony. W HD dominujg zaburzenia funkcji wykonawczych oraz pamieci operacyjnej. Diagnoza
neuropsychologiczna osoby z HD wymaga wiedzy na temat specyfiki objawow, wspolpracy z lekarzem prowadzgcym (neurologiem i/lub
psychiatrg), jak i uwzglednienia w interpretacji wynikow badania wszystkich czynnikow zakiocajqcych wykonanie zastosowanych testow.

Whnioski. Neuropsycholog obok neurologa i psychiatry petni istotng role w opiece nad pacjentem z chorobg Huntingtona i jego ro-
dzing, jego obecnos¢ w zespole leczqgcym jest niezbgdna. Badania neuropsychologiczne nalezg do istotniejszych badan diagnostycznych
(obok neurologicznych, psychiatrycznych, genetycznych oraz neuroobrazowych), pozwalajqcych oceni¢ stopien zaawansowania choroby,
tempo progresji, jak i skutecznos¢ leczenia. Ponadto, mogq stanowic podstawe oddziatywan psychoedukacyjnych.

SUMMARY

Objectives. The paper presents the role of the neuropsychologist in care of patients with Huntington s disease (HD), the profile of
cognitive dysfunction in HD, as well as suggestions for neuropsychological assessment planning, interpretation of test results, and for
psychoeducational interventions.

Review. The major tasks of the neuropsychologist working with HD patients include the neuropsychological assessment of the
patient (both in the clinical and preclinical stages) and psychoeducational interventions for his/her caregivers. The dementing process,
traditionally considered to be subcortical, is inevitable in HD. Executive dysfunction and working memory impairment predominate in
the clinical picture. Neuropsychological assessment in HD requires knowledge about the symptom specificity, cooperation with the doctor
in charge of the patient (a neurologist and/or psychiatrist) as well as taking into account in the interpretation of test results all factors
that may affect the patient's performance.

Conclusions. Neuropsychologists, besides neurologists and psychiatrists, are essential members of the HD care team. The
neuropsychological assessment, if properly conducted, belongs among the most important diagnostic procedures (complementary to the
neurological, psychiatric, genetic and neuroimaging examinations) allowing to evaluate the disease severity, progression rate and
treatment efficacy. The neuropsychological assessment may also provide grounds for psychoeducational intervention planning.

Stowa kluczowe: choroba Huntingtona / zaburzenia funkcji poznawczych / diagnoza neuropsychologiczna / psychoedukacja
Key words: Huntington’s disease / cognitive dysfunction / neuropsychological assessment / psychoeducation

Choroba Huntingtona (HD, Huntington’s dise-
ase) jest schorzeniem neurodegeneracyjnym, dzie-
dziczonym w sposob autosomalnie dominujacy.
Przyczyng HD jest mutacja w genie H77T zlokalizo-
wanym na chromosomie 4. Choroba ta dotyka osob
w réznym wieku, najczesciej pierwsze objawy poja-
wiaja si¢ pomigdzy 30 a 50 r. z. Na wiek pojawienia
si¢ pierwszych objawow klinicznych ma wptyw m.in.
zakres nieprawidtowej liczby powtdrzen sekwencji

trojnukleotydéow CAG (cytozyna-adenina-guanina).
Mtodziencza postaé choroby (juvenile HD), poja-
wiajagca si¢ przed ukonczeniem 20 r.z., stanowi od-
rgbny problem kliniczny, wykraczajacy poza ramy tej
pracy [1]. Dla HD charakterystyczne sg zaburzenia
w trzech sferach: ruchowej, poznawczej i psychicz-
nej. Choroba moze rozpoczac¢ si¢ od zaburzen rucho-
wych, psychicznych lub poznawczych [2]. U poszcze-
golnych oséb objawy z tych trzech grup wystepuja
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z ré6znym nasileniem. Najczes$ciej jednak stawia si¢
kliniczne rozpoznanie HD po pojawieniu si¢ ruchow
plasawiczych. Rozpoznanie to jest potwierdzane ba-
daniem genetycznym. Badanie genetyczne moze byc¢
wykonane u 0s6b z rodzin obcigzonych HD po 18 r.
z. na wyrazng ich prosbe. Wyniki testu sa poufne,
stanowig wlasnos¢ osoby badanej. Po odbior wyniku
pacjent zglasza si¢ osobiscie z osobg towarzyszaca.

Dyskretne zaburzenia funkcji poznawczych mo-
ga wystepowac na przedklinicznym etapie choroby.
Zaburzenia funkcji poznawczych moga rowniez sta-
nowi¢ pierwsze objawy HD jak rowniez by¢ gtowna
przyczyng niezdolno$ci do wykonywania dotych-
czasowej pracy zawodowej [2, 3]. Proces otgpienny
jest w HD nieunikniony. W toku choroby dyskretne
zaburzenia funkcji poznawczych ulegaja stopniowe;j
progresji i prowadza do otepienia. Rozpoznanie to,
zalezy jednak w duzym stopniu od wiedzy klinicy-
sty na temat specyfiki zaburzen poznawczych w HD,
gdyz profil otepienia w HD jest inny niz w choro-
bie Alzheimera. Nie opracowano natomiast na ra-
zie specyficznych dla HD kryteridow rozpoznawania
otgpienia.

Do podstawowych zadan neuropsychologa zaj-
mujacego si¢ osobami z HD naleza diagnoza neu-
ropsychologiczna oraz psychoedukacja skierowana
do rodzin oséb z HD. Celem pracy jest przedstawie-
nie roli neuropsychologa w opiece nad osoba z HD,
prezentacja profilu zaburzen poznawczych w HD, jak
rowniez przeglad metod diagnostycznych pomocnych
W ocenie obecnosci i nasilenia zaburzen poznawczych
typowych dla HD.

CELE DIAGNOZY
NEUROPSYCHOLOGICZNEJ W HD

Neuropsycholog, obok neurologa, psychiatry
i genetyka, jest jednym ze specjalistow najbardziej
zaangazowanych w opieke nad osoba z chorobg
Huntingtona, na prawie wszystkich etapach zaawan-
sowania choroby, za wyjatkiem etapu b. zaawanso-
wanego. Wyniki badan neuropsychologicznych moga
mie¢ istotne znaczenie dla okreslenia momentu poja-
wienia si¢ pierwszych objawéw choroby, gdyz zabu-
rzenia poznawcze, w przypadku braku alternatywnej
etiologii tych zaburzen oraz przy ich charakterystycz-
nym profilu moga by¢ uznane za pierwsze objawy
HD. Ponadto, wyniki badan neuropsychologicznych
moga by¢ jednym ze sposobdéw oceny skutecznosci
leczenia. Co wigcej, stanowia niejednokrotnie jedna
z podstaw orzekania o czg$ciowej lub catkowitej nie-
zdolnosci chorego do pracy zawodowej. Wreszcie, in-
terpretacja wynikéw badania neuropsychologicznego
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jest niezbedna do podjgcia pracy psychoedukacyjnej
z bliskimi pacjenta pozwalajacej zrozumie¢ niektore
zachowania chorego i reagowac na nie w sposob tago-
dzacy ich wplyw na codzienne funkcjonowanie.

ZABURZENIA FUNKCJI
POZNAWCZYCH W HD

W HD kluczowy deficyt stanowig zaburzenia funk-
cji wykonawczych, pamigci operacyjnej oraz pamigci
proceduralnej, ktorym towarzysza zaburzenia prze-
strzenne oraz trudnos$ci z zapamietywaniem nowych
informacji. Funkcje wykonawcze (executive function),
odpowiedzialne za wybdr celu dziatania, planowanie
kolejnych jego etapow, kontrole poprawnosci dziata-
nia, zmiang strategii dziatania, kiedy okazuje si¢ ona
nieefektywna), stanowia niejako wewnetrzny system
sterowania wilasnym zachowaniem [4]. Zazwyczaj
w HD mozna zaobserwowac petne spektrum dysfunk-
cji wykonawczych: trudnos$ci z inicjowaniem dziatan,
zaburzenia planowania, trudnosci w zakresie katego-
ryzacji (zaburzenia myslenia abstrakcyjnego), sztyw-
nos¢ myslenia (obnizenie elastycznosci poznawczej,
trudnos$ci ze zmiang nastawienia poznawczego), ten-
dencje perseweracyjne oraz zaburzenia kontroli po-
znawczej [5, 6, 7, §].

Obnizenie jakos$ci zycia w HD wiaze sie z depre-
sja, nasileniem niesprawno$ci w czynno$ciach zycia
codziennego oraz zaburzeniami funkcjonowania po-
znawczego [9, 10, 11]. Zaburzenia funkcji wykonaw-
czych sa jedna z gtéwnych, obok ruchow plasawiczych
1 apatii, przyczyn niesprawnosci w zyciu codziennym.
Wyniki badan funkcjonowania poznawczego wyka-
zuja zwigzek nasilenia tych zaburzen z apatig oraz
nasileniem objawow ruchowych [12].

Trudnosci z inicjowaniem dziatan pozostaja
w bezposrednim zwiazku z apatig (mozna je trak-
towac jako jeden z przejawow apatii) [13] i moga
powodowaé, iz pacjent pozostawiony sam w domu
spedzi caty dzien przed telewizorem, nie mogac zde-
cydowac si¢ na wyjscie na spacer, czy tez wyrzuce-
nie $mieci. Zaburzenia planowania moga powodowac
istotne trudno$ci w korzystaniu z opieki medycznej
i staraniu si¢ o réznego rodzaju $wiadczenia nalezne
choremu z racji niezdolnosci do pracy, jesli pacjent
nie ma wsparcia opiekuna. Czynnosci te wymaga-
ja bowiem dopasowania wzgledem siebie kolejnych
terminéw i modyfikowania strategii dzialania pod
wptywem informacji naptywajacych z réznych zro-
det. Sztywno$¢ myslenia powoduje, iz choremu trud-
no jest zmieni¢ plan lub sposob wykonywania danej
czynnosci, gdy pojawig si¢ nieprzewidziane oko-
licznos$ci, np. w sytuacji, gdy z powodu robét drogo-
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wych, nalezy znalez¢ alternatywny sposob dojazdu/
doj$cia w dane miejsce, lub tez z powodu braku ulu-
bionego produktu w sklepie zdecydowac si¢ na inny.
Zaburzenia kontroli poznawczej objawiaja si¢ trud-
no$ciami z monitorowaniem wlasnego zachowania,
obnizong zdolnoscia do zauwazania wtasnych bledow
i niedociggni¢¢ oraz ograniczonymi mozliwosciami
ich efektywnej autokorekty. Osoba z HD moze mie¢
trudnos$ci z przerwaniem rozpoczetej czynnosci pod
wplywem nowych okolicznos$ci, jak rowniez moze
podejmowac decyzje pod wptywem impulsu, nie do-
strzegajac ich negatywnych konsekwencji.

Zaburzenia pamigci operacyjnej (ktore moga by¢
réwniez ujmowane jako zaburzenia koncentracji, pod-
trzymywania, przerzutnosci uwagi itd.) powoduja, iz
chory nie jest w stanie jednoczesnie sledzi¢ programu
telewizyjnego 1 prowadzi¢ rozmowy. Z powodu zabu-
rzen pamieci operacyjnej moze mie¢ rowniez trudno-
$ci z rozumieniem dilugich wypowiedzi, $ledzeniem
filmu z licznymi zwrotami akgcji, tresci audycji radio-
wej czy ksigzki audio.

Zaburzenia pamigci proceduralnej w HD dotycza
uczenia si¢ nowych procedur ruchowych oraz poznaw-
czych [3, 14]. Moga one przejawiaé si¢ trudnos$ciami
z obstuga nowych urzadzen, np. telefonu komorko-
wego czy tez pralki (niezaleznie od tego, iz jest ona
utrudniona z powodu zaburzen ruchowych).

Zaburzenia wzrokowo-przestrzenne sg zwigzane
z objawami (gatko) ruchowymi oraz zaburzeniami
pamigci operacyjnej [15]. Zaburzenia sakadowych
ruchéw gatek ocznych oraz ruchy mimowolne glowy
utrudniaja prawidtowa percepcje. Percepcja przestrze-
ni jest z natury symultatywna, podczas gdy materiat
jezykowy jest zazwyczaj prezentowany sekwencyjnie.
Dlatego tez, wykonanie zlozonych zadan przestrzen-
nych jest w duzym stopniu zalezne od pojemnosci pa-
migci operacyjnej.

Szczegolnej uwagi wymaga poréwnanie specyfi-
ki zaburzen pamigci w chorobie Huntingtona w zesta-
wieniu z choroba Alzheimera (Alzheimer’s disease,
AD) (por. Tablica 1). Przyjmujac uproszczony podziat
procesu pamigciowego na 3 fazy: (1) zapamigtywa-
nie, (2) przechowywanie informacji, (3) przypomina-
nie, w HD dominuja trudno$ci z zapamig¢tywaniem
nowych informacji zwigzane z brakiem efektywnej
strategii zapamigtywania oraz z przypominaniem so-
bie informacji, ktére wymaga spontanicznego prze-
szukiwania zasobow pamigciowych. Z racji specyfiki
tych trudnos$ci zapamietywanie informacji poprawia
si¢ przy dostarczeniu pacjentowi z zewnatrz strategii
organizowania materialu. Przypominanie natomiast
poprawia si¢ znaczaco po dostarczeniu choremu
wskazowek (podpowiedzi) lub przy prezentacji ma-
terialu do rozpoznania (gdzie informacje wcze$niej
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zapamietywane pojawiajg si¢ na przemian z takimi,
ktore nie byly wczesniej prezentowane). Pacjenci
z HD, w przeciwienstwie do osob z AD zazwyczaj
nie s3 sktonni do reakcji konfabulacyjnych i znacz-
nie cze¢sciej odpowiadajg ,,nie wiem” niz wypelniaja
luki pamigciowe konfabulacjami. W zwigzku ze spo-
wolnieniem przetwarzania informacji i zaburzeniami
funkcji wykonawczych, przy braku istotnych deficy-
tow w zakresie przechowywania informacji, niekiedy
zdarza sig, iz u pacjentow z HD po odroczeniu wy-
stepuje efekt reminiscencji (tzn. pacjent w odroczo-
nej probie pamigci odtwarza wigcej elementow niz
w ostatnich fazach procesu uczenia si¢ tych informa-
cji), co moze wynikac z op6znionej konsolidacji sladu
pamigciowego [2, 3, 16].

Kolejna réznica miedzy zaburzeniami pamigci
w HD oraz AD dotyczy przypominania sobie zdarzen
z pamigci autobiograficznej. W AD obowigzuje zasa-
da gradientu czasowego zgodnie z ktorg tatwo$¢ przy-
pominania zdarzen z wlasnego zycia wzrasta wraz
z ich odlegloscig od chwili biezacej (tzn. informacje
sprzed 30 lat sg tatwiej przypominane niz te sprzed 5
lat). W HD nie obowigzuje zasada gradientu czasowe-
go [17], pacjenci maja trudnos$ci z organizacja procesu
przeszukiwania zasobow pamigci i w zwigzku z tym,
moga w podobnie chaotyczny i nickompletny sposdb
odtwarza¢ informacje dotyczace réznych okresow zy-
cia, co moze obniza¢ warto$¢ danych z wywiadu uzy-
skiwanych od pacjenta.

W HD mozna oczekiwac istotnych zaburzen pa-
mieci prospektywnej, zapamigtywania czynno$ci,
ktore nalezy wykonaé w przysztosci, z racji zwigzku
pamieci prospektywnej z funkcjami wykonawczymi,
problem ten nie byl jednakze dotychczas szczegdtowo
badany.

Stosunkowo najlepiej w HD zachowane sg funkcje
jezykowe oraz pami¢¢ semantyczna. Trudno$ci komu-
nikacyjne oraz obnizone wyniki w badaniach funkc;ji
jezykowych osob z HD wynikaja zazwyczaj z czyn-
nikow pozajezykowych. Zaburzenia inicjowania dzia-
tan ztozonych oraz dyzartria nie sprzyjajag budowaniu
dhuzszych wypowiedzi. Zaburzenia pamieci opera-
cyjnej utrudniajg rozumienie bardzo dtugich komu-
nikatow (np. zawierajacych wiele wypowiedzi pozo-
stajacych ze sobg w zwigzku logicznym). Zaburzenia
ruchowe oraz gatkoruchowe uniemozliwiajg niejedno-
krotnie czytanie oraz pisanie, ktére moze by¢ rowniez
zaburzone z racji dysfunkcji wykonawczych (np. per-
seweracji). Wreszcie, porazki w probach nazywa-
nia czgsto wynikaja z trudnosci percepcyjnych [18].
W HD mozliwe sg oczywiscie trudnosci z wyszuki-
waniem stow o niskiej czestosci uzycia ich w mowie
spontanicznej, nie sg one natomiast charakterystyczne
dla 0sob z tg choroba.
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Tabela 1. Poréwnanie specyfiki zaburzen poznawczych w chorobie Huntingtona oraz chorobie Alzheimera.

Table 1.

A comparison of cognitive dysfunction specificity in Huntington’s Disease and Alzheimer’s Disease.

Cecha zaburzen

Choroba Huntingtona

Choroba Alzheimera

Podstawowy deficyt w zakresie....

funkcji wykonawczych oraz pamieci operacyj-
nej

pamieci epizodycznej

Uwaga i pamig¢ operacyjna

gteboko zaburzona

lekko zaburzona

Funkcje jezykowe

lekko zaburzone

umiarkowanie zaburzone

Funkcje wzrokowo-przestrzenne

gteboko zaburzone

umiarkowanie zaburzone

Pamie¢ epizodyczna

— uczenie sie nowych informacji, zapamietywanie
— odroczone przypominanie (spontaniczne)

— przypominanie z podpowiedzia, rozpoznanie

- tendencje konfabulacyjne

zaburzone

zaburzone

lekko zaburzone

gteboko zaburzone

lepiej zachowane

brak istotnej poprawy

rzadkie

bardzo czeste

Pamie¢ autobiograficzna

brak gradientu czasowego, mozliwa chrono-
zognozja

obecno$¢ gradientu czasowego

Pamie¢ prospektywna

prawdopodobnie zaburzona, brak danych
empirycznych

zaburzona

Pamie¢ semantyczna

zaburzone przeszukiwanie zasobow

zaburzona

Pamie¢ proceduralna

gteboko i wczesnie zaburzona

lekko zaburzona na zaawansowanym etapie
choroby

Funkcje wykonawcze

wczesnie i gteboko zaburzone

lekko zaburzone

zaburzona

rzadziej zaburzone

lekko zaburzone

lekko zaburzona

lekko zaburzona

— kategoryzacja zaburzona

— inicjowanie czynnosci gteboko zaburzone
— planowanie gteboko zaburzone
— kontrola poznawcza gteboko zaburzona
— zdoIno$¢ zmiany nastawienia poznawczego gteboko zaburzona
- tendencje perseweracyjne b. czeste

moga by¢ obecne

Swiadomosé zaburzen poznawczych ety
indywidualne

zazwyczaj ograniczona, duze zrdznicowanie

znaczaco ograniczona

NEUROANATOMICZNE PODLOZE
ZABURZEN FUNKCJI POZNAWCZYCH W HD

Chorobe Huntingtona zalicza si¢ tradycyjnie
do grupy otepien podkorowych, podkreslajac zmiany
w prazkowiu obecne juz w stadium przedklinicznym
choroby [19] oraz wskazujac na dominujaca rolg pato-
logii petli czotowo-prazkowiowych w etiologii zabu-
rzen funkcjonowania poznawczego [20]. Najnowsze
badania (obrazowanie metoda tensora dyfuzji) obra-
zujace selektywne zmiany w wybranych petlach czo-
towo-prazkowiowych potwierdzajg wybiorcze zmiany
w tych obwodach wystgpujace na poczatku choroby
[21]. Zmiany te, jak i kierunek ich progresji (do pta-
tow czotowych) sg spojne z obserwowanym profilem
zaburzen poznawczych, dominujacymi deficytami
w zakresie funkcji wykonawczych oraz pamieci ope-
racyjnej [22]. Jednoczes$nie wykazano, iz jesli chodzi
o atrofi¢ korowg w HD to dotyczy ona w znacznej
mierze tylnych obszarow mozgowia, tzn. platéw po-
tylicznych i ciemieniowych [22, 23], co wyjasniato-
by dysfunkcje przestrzenne. Ponadto, zmiany w ciele
modzelowatym réwniez najpierw dotycza jego tylnej

czgsci, pézniej natomiast obejmujg cze$¢ przednia,
co z kolei wydaje si¢ wyjasnia¢ cechy dyskoneks;ji,
spowolnienie przetwarzania informacji oraz zaburze-
nia koordynacji wzrokowo-ruchowej [24].

CZYNNIKI MODYFIKUJACE )
SPECYFIKE i NASILENIE ZABURZEN
POZNAWCZYCH W HD

W HD, tak jak w przypadku kazdej innej choroby
dotykajacej OUN, zaburzenia funkcji poznawczych
moga wynika¢ z innych schorzen/czynnikow niz cho-
roba podstawowa, lub tez — co zdarza si¢ znacznie czg-
$ciej — moga by¢ uwarunkowane wieloczynnikowo.
Szczegodlng uwage nalezy zwroci¢ w tym przypadku
na uwarunkowania sytuacyjne (np. moment otrzyma-
nia wyniku badania genetycznego), schorzenia wspot-
wystepujace (np. choroby tarczycy, czy tez inne cho-
roby, w ktorych wystepuja wtorne zaburzenia funkcjo-
nowania poznawczego) oraz stosowanie lub narazenie
na dziatanie czynnikow toksycznych (np. substancji
psychoaktywnych). Jesli osoba z HD ma nietypowy
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wzorzec zaburzen funkcji poznawczych, np. dominuja
u niej zaburzenia zapamigtywania biezacych informa-
cji, zazwyczaj warto poszuka¢ alternatywnej etiologii
tych trudnosci. Niekiedy, w przypadku znalezienia in-
nej niz HD przyczyny zaburzen poznawczych i wdro-
zeniu odpowiedniego leczenia (np. niedoczynnosci
tarczycy), stan funkcji poznawczych moze ulec istot-
nej poprawie.

OCENA FUNKCJONOWANIA
POZNAWCZEGO W HD

Diagnoza neuropsychologiczna osoby z HD wyma-
ga uwzglednienia zaburzen (gatko) ruchowych oraz psy-
chicznych zaré6wno przy doborze metod diagnostycz-
nych, jak i na etapie interpretacji wynikow badania.

Kompleksowe badania neuropsychologiczne maja
swoje uzasadnienie na przedklinicznym etapie choro-
by oraz w fazie klinicznej, jesli ogolny poziom funk-
cjonowania poznawczego odpowiada rozpoznaniu
fagodnych zaburzen funkcji poznawczych, czy tez
otepieniu lekkiemu, ew. umiarkowanemu. W przy-
padku otepienia glebokiego wskazane jest ogranicze-
nie badania do metod przesiewowych lub rezygnacja
z badania w sytuacji braku konkretnych wskazan
do takiej diagnostyki.

Czas pojedynczego badania zalezy od stopnia
meczliwosci pacjenta. Na wezesnych etapach choro-
by mozliwe jest przeprowadzenie badania trwajacego
1-2 godz., aczkolwiek w miare postepu choroby czas
ten ulega skroceniu nawet do 15 min.

Uwzglednienie w doborze metod diagnostycznych
deficytow (gatko) ruchowych oznacza niejednokrotnie
rezygnacj¢ z prob testowych wymagajacych rysowa-
nia, uktadania czy tez manipulacji elementami w prze-
strzeni. Interpretacja zadan z pomiarem czasowym
powinna by¢ bardzo ostrozna, a zestaw metod diagno-
stycznych powinien zawiera¢ zard6wno metody prze-
widujace ograniczenie czasowe, jak i takie, w ktorych
czynnik czasu nie ma znaczenia dla wyniku.

Wsrod  metod przesiewowych — stosowanych
w diagnostyce otgpien mozna poleci¢ ,,Skale de-
mencji Mattisa” (DRS, Dementia Rating Scale) [25]
oraz Skal¢ Frontal Assessment Battery (FAB) [26].
Pierwszy ze wspomnianych testow stanowi wzgled-
nie kompleksowy zestaw zadan, oceniajacych najdo-
ktadniej pamie¢ (glownie rozpoznawanie, w mniej-
szym stopniu odtwarzanie spontaniczne) i funkcje
wykonawcze. Wyréznia go niewielki udzial zadan
przestrzennych i1 zaangazowanie funkcji jezyko-
wych. FAB stanowi specyficzng metode przesiewowa
do oceny dysfunkcji wykonawczych. Dotychczasowe
badania potwierdzajg czutos$¢ skali DRS (szczegolnie
podskali badajacej inicjowanie i perseweracje) na za-
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burzenia poznawcze w HD [27], jak réwniez skali FAB
na zaburzenia funkcji wykonawczych [28]. Popularna
skala Mini-Mental State Examination (MMSE) [29]
nie odzwierciedla nasilenia zaburzen poznawczych
w HD i pacjent funkcjonujacy poznawczo na pozio-
mie otgpienia lekkiego moze uzyskiwaé w niej wyni-
ki odpowiadajace normie lub tez fagodnym zaburze-
niom funkcji poznawczych. Jedyng probg z MMSE,
czula na zaburzenia poznawcze w HD, jest seryjne
odejmowanie siddemek angazujgce pamig¢ operacyj-
ng. Dlatego tez badanie funkcji poznawczych w HD,
szczegblnie na poczatku choroby, nie moze ograni-
cza¢ si¢ do metod przesiewowych, takich jak MMSE,
gdyz wysoki wynik uzyskany w takiej skali, o ile nie
towarzysza mu wyniki innych badan neuropsycho-
logicznych, nie musi wcale przemawia¢ za wigksza
sprawnoscia w zyciu codziennym i moze przyczynic
si¢ do niekorzystnej dla pacjenta i niesprawiedliwej
decyzji orzeczniczej u osoby ewidentnie niezdolnej
do pracy zawodowe;j.

Badanie neuropsychologiczne osoby z HD w zad-
nym razie nie moze polega¢ na wykonaniu z pacjentem
»Skali inteligencji Wechslera dla dorostych” (WAIS-R)
[30], zardwno z racji faktu, iz WAIS-R nie jest dobra
baterig testow neuropsychologicznych dla grup kli-
nicznych z jakimkolwiek uszkodzeniem osrodkowego
uktadu nerwowego [31], jak i z powodu dominuja-
cego wpltywu czynnika czasu i sprawnosci ruchowe;j
na wykonanie okoto polowy podtestow. Zastosowanie
wybranych podtestow z WAIS-R, takich jak ,,Symbole
cyfr”, ,,Powtarzanie cyfr” oraz ,,Podobienstwa” moze
dostarczy¢ istotnych klinicznie informacji, ktorych nie
dostarcza w zadnym razie wynik II, uzyskany po wy-
konaniu catego testu.

Najbardziej czute na zaburzenia poznawcze
w HD sa proby badajace funkcje wykonawcze, za-
pamigtywanie nowych informacji oraz pami¢¢ ope-
racyjng. W zakresie oceny funkcji wykonawczych
najwigkszg czuto$¢ wykazuja zadania badajace ela-
stycznos¢ poznawcza (WCST, ,,Test sortowania kart
z Wisconsin”) [32] oraz kontrolg poznawczg (proby
interferencji poznawczej Stroopa) [33], jak rowniez
proby fluencji stownej, wymagajace przeszukiwania
zasobow werbalnych. Postepujace obnizenie fluencji
stownej w HD (ktore jest zazwyczaj ujmowane jako
przejaw zaburzen przeszukiwania zasobow) nie po-
winny by¢ interpretowane tylko jako przejaw spe-
cyficznych zaburzen funkcji wykonawczych, gdyz
sa one odbiciem ogolnego poziomu funkcjonowania
intelektualnego, jak wynika z obszernej metaanalizy
na ten temat [34].

Jesli chodzi o zapamigtywanie nowych informa-
cji oraz spontaniczne odtwarzanie ich po odroczeniu,
najwicksza skuteczno$¢ stwierdzono w odniesieniu
do podtestow ze ,,Skali pamigci” Wechslera (odtwa-
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rzanie materiatu wzrokowo-przestrzennego, pami¢é
logiczna) [35] oraz ,,Kalifornijskiego testu uczenia si¢
jezykowego” (California Verbal Learning Test, CVLT)
[36, por.37]. Jesli chodzi o ocene pamigci operacyjnej,
godny polecenia jest ,,Test taczenia punktow” (7Trail
Making Test, TMT) [38]. W cytowanej metaanalizie
[37] nie uwzgledniono niestety badan oceniajacych
pamig¢ prospektywna, pami¢¢ proceduralng czy tez
planowanie, ktérych pomiar moze by¢ bardzo istotny
w HD.

Oceng funkcji przestrzennych w HD niekiedy trze-
ba ograniczy¢ do minimum z racji réznych czynnikow
zaktocajacych ich pomiar: zaburzen (gatko) rucho-
wych oraz zaburzen pamigci operacyjnej. Zaburzenia
te moga uniemozliwiaé zastosowanie w tej grupie kli-
nicznej takich ztozonych zadan przestrzennych (nie-
wymagajacych zaangazowania ruchu), jak np. proby
rotacji umystowych.

Ocena funkcji jezykowych, tak jak wspomniano
wczesniej, wymaga skrupulatnej interpretacji z racji
wielosci czynnikow pozajezykowych powodujacych
zaburzenia komunikacji w HD.

W ocenie pamigci operacyjnej warto wykorzysta¢
proby shuchowe, takie jak: powtarzanie cyfr wprost
i wspak, wymienianie miesigcy wspak, seryjne odej-
mowanie siodemek oraz TMT, o ile wykonania tego
ostatniego testu nie uniemozliwiajg zaburzenia rucho-
we (pacjent jest w stanie utrzymac otowek). W przy-
padku tej ostatniej proby niezbedne jest przyklejenie
arkusza testowego do biurka za pomocg masy mocu-
jacej, dostepnej w sklepach papierniczych, aby zmini-
malizowa¢ wptyw zaburzen ruchowych na wykonanie
zadania. Szczegdlne znaczenie diagnostyczne ma roz-
nica cyfr powtorzonych wprost i wspak oraz rdznica
poziomu wykonania czes$ci A oraz B w TMT.

Wsrod metod oceny funkeji wykonawczych na
szczegb6lng uwage zashuguja proby fluencji stownej,
ktorych zaleta jest nie tylko czuto$¢ na zaburzenia
funkcji poznawczych w HD, ale 1 krotki czas wyko-
nania. Zaburzenia fluencji fonologicznej sg tak glebo-
kie, iz niekiedy pacjenci z otgpieniem lekkim osigga-
ja w tych préobach ,.efekt podlogi” (zadania staja si¢
niewykonalne, stad ich niska uzyteczno$¢ w ocenie
dynamicznej), dlatego warto jest od poczatku cho-
roby wykonywaé réwniez proby fluencji semantycz-
nej, ktore dhuzej zachowujg warto§¢ diagnostyczng.
Zadanie ztozone i wieloczynnikowe, takie jak WCST,
badajacy myslenie abstrakcyjne oraz zdolnos$¢ zmia-
ny nastawienia poznawczego, czy tez test Tower of
London [39], badajacy proces planowania, znajduja
zastosowanie jedynie na wczesniejszych etapach cho-
roby. Z racji znaczacego zaangazowania pamigci ope-
racyjnej w wykonanie tych zadan i ich ztozonosci, wy-
nik ich trudno jest wtasciwie zinterpretowac. Z uwagi
na wspomniany wczesniej ,,efekt podtogi” testy te sa
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uzyteczne w ocenie dynamicznej tylko na wezesnych
etapach choroby.

Jesli chodzi o zapamigtywanie nowych informacji
zaleca si¢ stosowanie prob uczenia si¢ materiatu stow-
nego, takich jak CVLT oraz jego krotszy odpowiednik
— Hopkins Verbal Learning Test — HVLT [40] (reko-
mendowany przez European Huntingtons Disease
Network). Proby wymagajace jednokrotnej prezen-
tacji materialu testowego, np. proby pamigci logicz-
nej ze Skali Pamicci Wechslera czy tez test pamigci
wzrokowej Bentona z rozpoznawaniem w wersji F 1 G
(Benton Visual Retention Test) [41], aczkolwiek moga
by¢ czute na zaburzenia pamieci w HD, nie dostarcza-
ja informacji o procesie uczenia si¢, stad tez wynika
przewaga metod zawierajacych kilka prob powtdrzen
prezentowanego materiatu.

PROGRESJA ZABURZEN POZNAWCZYCH
I OTEPIENIE W CHOROBIE HUNTINGTONA

Progresja zaburzen poznawczych w HD jest zna-
czaco zroznicowana indywidualnie. Szybsza progre-
sja objawow poznawczych (jak rowniez ruchowych)
jest zwigzana z wezesniejszym wiekiem zachorowa-
nia [3]. Z kolei zachorowanie w podesztym wieku
(ok. 65-70 r.z.) moze wigzac si¢ z nieco innym profilem
funkcjonowania poznawczego i wickszymi zaburze-
niami pami¢ci epizodycznej, kojarzonymi raczej z AD.
Dla przyktadu w Tablicy 2 zaprezentowano wyniki
badan dwoch pacjentow: z szybka progresja zaburzen
poznawczych w przypadku A, ktorej nie towarzyszyto
w okresie obserwacji zwigkszenie nasilenia objawow
ruchowych czy tez nasilenia depresji, z wzglednie sta-
bilnym stanem funkcjonowania poznawczego i powol-
ng progresjg zaburzen poznawczych w przypadku B.

ZABURZENIA SAMOSWIADOMOSCI
OBJAWOW W HD

Osoby z chorobg Huntingtona wykazuja zaburze-
nia samoswiadomos$ci objawow. Zaburzenia te moga
dotyczy¢ sprawnosci w czynnosciach zycia codzien-
nego, objawow ruchowych, zwlaszcza ruchéw mimo-
wolnych, zaburzen poznawczych oraz w szczegdlno-
$ci zaburzen funkcji wykonawczych [42, 43, 44, 45,
46]. Moga one mie¢ charakter uogolniony lub tez wy-
bidrczy. Najnowsze badanie dotyczace tej problema-
tyki wskazuje na to, iz obnizenie wgladu w zaburzenia
funkcji wykonawczych moze by¢ jednym z pierw-
szych objawow HD [47]. Zaburzenia samo§wiadomo-
$ci objawow w HD majg istotne implikacje dla lecze-
nia 1 orzecznictwa, ktore zawsze musi uwzglednia¢
wywiad obiektywny [za 48].
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Tablica 2. Zréznicowane tempo progresji zaburzen poznawczych w chorobie Huntingtona na przyktadzie dwojga chorych.
Table 2. Different progression rates for cognitive disorders in Huntington’s disease exemplified by two cases.
Pacjentka A Pacjent B
CAG 45 41
Wiek: lata/miesigce 33/11 34/8 63/7 64/7 65/7 66/7
MMSE, Mini-Mental State Examination 28 21 29 28 26 27
Fluencja semantyczna (zwierzeta) 19 14 - 13 1" 12
Fluencja fonologiczna (M/K/P) 4/5/6 6/6/6 nmarr 7/8/8 /717 7/8/9
Tower of London — 4, wynik przeliczony (10+3) 7 2 - 8 7 9
Tower of Toronto - - - -
- liczba ruchéw w 2 probach 50-19 37-50
- liczba przekroczen zasad 4 9
TMT, Trail Making Test A, 66T T - T 84T 73T
TMT, Trail Making Test B 68T >100 T - 84T 84T 81T
Powtarzanie cyfr wprost/wspak (max.) 4/4 512 4/3 4/3 4/3
HVLT - krzywa uczenia 3-8-10 6-7-9 - 5-5-9 2-5-5 5-5-6
— po 20 min. (%) 8 (80%) 5 (56%) 4 (44%) 0 (0%) 6 (100%)
— rozp. skorygowane 10 9 7 10 10
Inwentarz depresji Becka 7 7 21 14 18 18
UHDRS (ruchowy) 42 42 18 20 42 38

CAG - liczb powtérzen w wigkszym allelu genu; HVLT, Hopkins Verbal Learning Test; UHDRS, Unified Huntington’s Disease Rating Scale, T- wynik tenowy

PSYCHOEDUKACJA RODZIN OSOB Z HD

Analiza profilu funkcjonowania poznawczego
osoby z HD pozwala przewidywa¢ konkretne trud-
nosci osoby w codziennym zyciu np. niepowodzenie
w zadaniu wymagajacym planowania przeklada sig
na trudnosci z organizacja i planowaniem wykona-
nia czynnosci wieloetapowych. Wyniki badania neu-
ropsychologicznego, przemawiajace za zaburzeniami
poznawczymi, moga rowniez postuzy¢ do wyjasnienia

rodzinie pacjenta podtoza zaburzen zachowania. Dla
przyktadu, updr pacjenta moze by¢ interpretowany
jako przejaw sztywnosci poznawczych, a opor przed
zmianami wynika¢ z trudno$ci ze zmiang nastawienia
poznawczego (por. Tablica 3). Zrozumienie tego, iz
zachowanie chorego, tak samo jak ruchy plasawicze,
wynika z choroby mo6zgu i jest objawem choroby, po-
maga nie tylko w akceptacji chorego jako osoby, ale
i w dostosowaniu wilasnego zachowania i otoczenia
osoby chorej do wymagan i potrzeb pacjenta.

Tablica 3. Przykfady interpretacji zachowan chorego przydatnych w oddziatywaniach psychoedukacyjnych.
Table 3.  Examples of patient behaviour interpretations that may be useful in psychoeducational interventions.

Problem Mozliwa przyczyna

Wyjasnienie

,pytam a On/Ona nie odpowiada” zaburzenia pamigci operacyjnej,
spowolnienie przetwarzania

informacji (bradyfrenia)

NIE: nie stucha mnie, nie rozumie, jest obrazony/a

Amoze...... za diugie pytanie, za mato czasu na zastanowienie sig, zbyt
wiele mozliwosci wyboru

,kiedy mnie nie ma w domu On/Ona
nic nie robi”

zaburzenia funkcji wykonawczych,
apatia

NIE: jest leniwy/a

A moze....nie wie, co mdgtby zrobi¢ — nie dostat (a) konkretnego zadania
wie, ze sie zdenerwuje, jak co$ pdjdzie nie tak

,On/Ona chce zawsze jes¢ positki
o tej samej godzinie”

sztywno$¢ poznawcza, lek

NIE: jest uparty/a, chce mnie sterroryzowac

Amoze...plan, rutyna daje poczucie bezpieczenstwa

,On/Ona nie chce si¢ zgodzi¢ na co$
nowego”

sztywno$¢ poznawcza, lek

NIE: jest uparty/a, robi mi na przekér

A moze....boi sie nowosci

,On/Ona chce prowadzi¢ samochod,
mimo zakazu lekarza, przyjmowanych
lekow, widocznych trudnosci

i zagrozenia”

zaburzenia samo$wiadomosci
objawow

NIE: jest uparty, zaprzecza chorobie

Amoze ....nie dostrzega nasilenia ruchéw mimowolnych, spowolnienia
reakcji, zaburzen ruchow gatek ocznych
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Waznym elementem psychoedukacji rodzin pa-
cjentow jest informowanie ich o mozliwo$ci wysta-
pienia zaburzonej samoswiadomosci objawow w HD,
ktoéra moze sprzyjac rezygnacji z leczenia (np. konsul-
tacji ze specjalista, zaprzestaniu przyjmowania lekow),
podejmowaniu czynnosci niebezpiecznych dla siebie
samego, jak i otoczenia z uwagi na nasilenie zaburzen
poznawczych lub/i ruchowych (np. przy prowadzeniu
samochodu) [49].

WNIOSKI

Diagnoza i poradnictwo neuropsychologiczne sg
jednym z kluczowych elementow w procesie catoscio-
wej diagnozy i leczenia choroby Huntingtona. Z uwagi
na specyfike zaburzen poznawczych w tym schorze-
niu oraz ztozonos¢ obrazu klinicznego (zaburzenia
ruchowe oraz psychiczne) wskazana jest wspotpraca
neurologa i psychiatry z neuropsychologiem, celem
wymiany uzytecznych klinicznie informacji oraz za-
pewnienia pacjentowi i jego rodzinie kompleksowe;j
opieki na roznych etapach choroby.

PODZIEKOWANIA

Dzickujemy za owocng wspotprace Pani Ewie
Golgbiewskiej, wiceprezes Stowarzyszenia na Rzecz
Oso6b z Choroba Huntingtona oraz wszystkim osobom
chorym i ich rodzinom, uczestniczagcym w programach
badawczych prowadzonych przez gdanski osrodek
European Huntington s Disease Network.

PISMIENNICTWO

1. Kremer B. Clinical neurology of Huntington’s disease. W: Bates G,
Harper PS, Jones L. red. Huntington’s Disease. New York: Oxford
University Press; 2002. s.28-61.

2. Craufurd D, Snowden J. Neuropsychological and neuropsychiatric
aspects of Huntington’a disease. W: Bates G., Harper PS., Jones L.
red. Huntington’s Disease. New York: Oxford University Press; 2002.
5.62-94.

3. White RF, Vasterling JJ, Koroshetz W, Myers R. Neuropsychology of
Huntington’s disease. W: White RF. red. Clinical Syndromes in Adult
Neuropsychology. Amsterdam: Elsevier; 1992. s.213-252.

4. Jodzio K. Neuropsychologia intencjonalnego dziatania- koncepcje
funkcji wykonawczych. Warszawa: Wyd. Naukowe Scholar; 2008.

5. Lawrence AD, Sahakian BJ, Hodges JR, Rosser AE, Lange KW,
Robbins TW. Executive and mnemonic functions in early Huntington’s
disease. Brain. 1996; 119: 1633-1645.

6. Rich JB, Troyer AK, Bylsma FW, Brandt J. Longitudinal analysis
of phonemic clustering and switching during word-list generation in
Huntington’s disease. Neuropsychology. 1999; 13 (4): 525-531.

7. Ho AK, Sahakian BJ, Brown RG, Barker RA, Hodges JR, Ane MN,
Snowden J, Thompson J, Esmonde T, Gentry R, Moore JW, Bodner

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

Emilia J. Sitek, Witold Sottan, Jarostaw Stawek

T, NEST-HD Consortium. Profile of cognitive progression in early
Huntington’s disease. Neurology. 2003; 61 (12): 1702—1706.

. Peinemann A, Schuller S, Pohl C, Jahn T, Weindl A, Kassubek J.

Executive dysfunction in early stages of Huntington’s disease is as-
sociated with striatal and insular atrophy: a neuropsychological and
voxel-based morphometric study. J Neurol Sci. 2005; 239 (1): 11-19.

. Helder DI, Kaptein AA, van Kempen GM, van Houwelingen JC, Roos

RA. Impact of Huntington’s disease on quality of life. Mov Disord.
2001; 16 (2): 325-330.

Ho AK, Robbins AO, Walters SJ, Kaptoge S, Sahakian BJ, Barker RA.
Health-related quality of life in Huntington’s disease: a comparison of
two generic instruments, SF-36 and SIP. Mov Disord. 2004; 19 (11):
1341-1348.

Ready RE, Mathews M, Leserman A, Paulsen JS. Patient and caregi-
ver quality of life in Huntington’s disease. Mov Disord. 2008; 23 (5):
721-726.

Baudic S, Maison P, Dolbeau G, Boiss¢ MF, Bartolomeo P, Dalla
Barba G, Traykov L, Bachoud-Lévi AC. Cognitive impairment related
to apathy in early Huntington’s disease. Dement Geriatr Cogn Disord.
2006; 21 (5-6): 316-321.

Naarding P, Janzing JG, Eling P, van der Werf S, Kremer B. Apathy
is not depression in Huntington’s disease. J Neuropsychiatry Clin
Neurosci. 2009; 21 (3): 266-270.

Saint-Cyr A, Taylor AE, Lang AE. Procedural learning and neostriatal
dysfunction in man. Brain. 1988; 111 (Pt4): 941-959.

Blekher T, Weaver MR, Marshall J, Hui S, Jackson JG, Stout JC,
Beristain X, Wojcieszek J, Yee RD, Foroud TM. Visual scanning and
cognitive performance in prediagnostic and early-stage Huntington’s
disease. Mov Disord. 2009; 24 (4): 533-40.

Montoya A, Pelletier M, Menear M, Duplessis E, Richer F, Lepage M.
Episodic memory impairment in Huntington’s disease: a meta-analy-
sis. Neuropsychologia. 2006; 44 (10): 1984—1894.

Sadek JR, Johnson SA, White DA, Salmon DP, Taylor KI, Delapena
JH, Paulsen JS, Heaton RK, Grant I. Retrograde amnesia in demen-
tia: comparison of HIV-associated dementia, Alzheimer’s disease, and
Huntington’s disease. Neuropsychology. 2004; 18 (4): 692—-699.
Podoll K, Caspary P, Lange HW, Noth J. Language Functions in
Huntington’s disease. Brain. 1988; 111: 1475-1503.

Aylward EH, Brandt J, Codori AM, Mangus RS, Barta PE, Harris
GJ. Reduced basal ganglia volume associated with the gene for
Huntington’s disease in asymptomatic at-risk persons. Neurology.
1994; 44 (5): 823-828.

Lawrence AD, Sakahian BJ, Robbins TW. Cognitive functions and
corticostriatal circuits: insights from Huntington’s disease. Trends
Cogn Sci. 1998; 2 (10): 379-388.

Douaud G, Behrens TE, Poupon C, Cointepas Y, Jbabdi S, Gaura V,
Golestani N, Krystkowiak P, Verny C, Damier P, Bachoud-Lévi AC,
Hantraye P, Remy P. In vivo evidence for the selective subcortical dege-
neration in Huntington’s disease. Neuroimage. 2009; 46 (4): 958-966.
Montoya A, Price BH, Menear M, Lepage M. Brain imaging and co-
gnitive dysfunctions in Huntington’s disease. J Psychiatry Neurosci.
2006; 31 (1): 21-29.

Halliday GM, McRitchie DA, Macdonald V, Double KL, Trent RJ,
McCusker E. Regional specificity of brain atrophy in Huntington’s di-
sease. Experimental Neurology. 1998; 154 (2): 663-72.

Rosas HD, Lee SY, Bender AC, Zaleta AK, Vangel M, Yu P, Fischl
B, Pappu V, Onorato C, Cha JH, Salat DH, Hersch SM. Altered white
matter microstructure in the corpus callosum in Huntington’s disease:
implications for cortical “disconnection”. Neuroimage. 2010; 49 (4):
2995-3004.

Mattis S. DRS Dementia Rating Scale-professional manual. Odessa,
Florida: Psychological Assessment Resources Inc.; 1988.



Rola neuropsychologa w diagnostyce i leczeniu choroby Huntingtona

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.
33.

34.

35.

36.

37.

Dubois A, Slachevsky A, Litvan I, Pillon B. The FAB -A frontal asses-
sment battery at bedside. Neurology. 2000; 55: 1621-1626.

Rosser AE, Hodges JR. The Dementia Rating Scale in Alzheimer’s
disease, Huntington’s disease and progressive supranuclear palsy. J
Neurol.1994; 241 (9): 531-536.

Rodrigues GR, Souza CP, Cetlin RS, de Oliveira DS, Pena-Pereira
M, Ujikawa LT, Marques W Jr, Tumas V. Use of the frontal asses-
sment battery in evaluating executive dysfunction in patients with
Huntington’s disease. J Neurol. 2009; 256 (11): 1809-1815.

Folstein MF, Folstein SE, McHugh PR. Mini-mental state. J Psychiatr
Res. 1975; 12 (3): 189-98.

Brzezinski J, Gaul M, Hornowska E, Jaworowska A, Machowski A,
Zakrzewska M. Skala inteligencji D. Wechslera dla dorostych. Wersja
zrewidowana — renormalizacja WAIS-R (PL) — podrecznik. Warszawa:
Pracownia  Testow  Psychologicznych — Polskiego = Towarzystwa
Psychologicznego; 2004.

Ardila A. Neuropsychologiczne podejscie do inteligencji. W: Jodzio
K. red. Neuropsychologia-wspotczesne kierunki badan. Warszawa:
Wyd. Naukowe PWN; 2009. s.191-232.

Jaworowska A. Test Sortowania Kart z Wisconsin (WCST) — podrecz-
nik. Warszawa: Pracownia Testow Psychologicznych; 2002.

Stroop JR. Studies on interference in serial verbal reactions. J Exp
Psychol. 1935; 28: 643—662.

Henry JD, Crawford JR, Phillips LH. A meta-analytic review of verbal
fluency deficits in Huntington’s disease. Neuropsychology. 2005; 19
(2): 243-252.

Pachalska M, Lipowska M. Skala Badania Pamigci Wechslera-III
(Wechsler Memory Scale, WMS-III). Krakow: Fundacja na Rzecz
Osob z Dysfunkcjami Mozgu; 2007.

Lojek E, Stanczak J. Podrgcznik do Kalifornijskiego Testu Uczenia sig
Jezykowego — CVLT Deana C. Delisa, Joela H. Kramera, Edith Kaplan
i Beth A. Ober. Warszawa: Pracownia Testow Psychologicznych
Polskiego Towarzystwa Psychologicznego, 2010.

Zakzanis KK. The subcortical dementia of Huntington’s disease. J
Clin Exp Neuropsychol. 1998; 20 (4): 565-578.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44,

45.

46.

47.

48.

49.

31

KadzielawaD.red. Podrecznik do Baterii Testow Neuropsychologicznych
Halsteada-Reitana — niepublikowany maszynopis, Warszawa; 1990.
Culbertson WC, Zillmer EA Tower of London—Drexler University
(TOL DX): Second Edition. Technical Manual. New York, USA:
Multi-Health System; 2005.

BrandtJ. The Hopkins Verbal Learning Test-development of a new memo-
ry test with six equivalent forms. Clin Neuropsychol. 1991; 5: 125-142.
Strauss E, Sherman EMS, Spreen O. A compendium of neuropsycho-
logical tests. Administration, norms, and commentary. Oxford: Oxford
University Press; 2008.

Deckel AW, Morrison D. Evidence of a neurologically based “denial of
illness” in patients with Huntington’s disease. Arch Clin Neuropsychol
1996; 11 (4): 295-302.

Snowden JS, Craufurd D, Griffiths HL, Neary D. Awareness of Involuntary
Movements in Huntington Disease. Arch Neurol. 1998; 55 (6): 801-805.
Vitale C, Pellecchia MT, Grossi D, Fragassi N, Cuomo T, Di Maio L,
Barone P. Unawareness of dyskinesias in Parkinson’s and Huntington’s
diseases. Neurol Sci. 2001; 22 (1): 105-106.

Ho A, Robbins AOG, Barker RA. Huntington’s Disease Patients Have
Selective Problems With Insight. Mov Disord. 2006; 21 (3): 385-389.
Hoth KF, Paulsen JS, Moser DJ, Tranel D, Clark LA, Bechara A. Patients
with Huntington’s disease have impaired awareness of cognitive, emo-
tional and functional abilities. J Clin Exp Neuropsychol. 2007; 29 (4):
365-376.

Duff K, Paulsen JS, Beglinger LJ, Langbehn DR, Wang C, Stout JC,
Ross CA, Aylward E, Carlozzi NE, Queller S. Predict-HD Investigators
of the Huntington Study Group. “Frontal” behaviors before the diagno-
sis of Huntington’s disease and their relationship to markers of disease
progression: evidence of early lack of awareness. J Neuropsychiatry
Clin Neurosci. 2010; 22 (2): 196-207.

Sitek EJ, Stawek J, Wieczorek D. Samo$wiadomos¢ objawdw w choro-
bach Huntingtona i Parkinsona. Psychiatr Pol. 2008; 42 (3): 393-403.
Bourne C, Clayton C, Murch A, Grant J. Cognitive impairment and
behavioural difficulties in patients with Huntington’s disease. Nurs
Stand. 2006; 20 (35): 41-4.

Wptyneto: 26.11.2010. Zrecenzowano: 29.12.2010. Przyjeto: 20.01.2011

Adres: Emilia Sitek, Oddzial Neurologii, Szpital Specjalistyczny Sw. Wojciecha w Gdarisku,
Al Jana Pawla II 50, 80-462 Gdarnsk, e-mail: emiliasitek@gumed.edu.pl



	PPiN_1-2011_ 23
	PPiN_1-2011_ 24
	PPiN_1-2011_ 25
	PPiN_1-2011_ 26
	PPiN_1-2011_ 27
	PPiN_1-2011_ 28
	PPiN_1-2011_ 29
	PPiN_1-2011_ 30
	PPiN_1-2011_ 31

